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Введение. Тотальный аномальный дренаж легочных вен (ТАДЛВ) является одним из 
критических синих врожденных пороков сердца (ВПС). Среди всех ВПС ТАДЛВ встречается 
от | до 3% случаев[1,4,17,31]. При естественном течении порока летальность составляет до 80% 
на первом году жизни. По данным педиатрических кардиоцентров зарубежья тотальный 
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аномальный дренаж легочных вен отмечен y 7,1 из 100000 новорожденных [31], составляя 
1,5—3% в общей структуре врожденных пороков сердца [18].Чрезвычайная редкость 
клинических наблюдений ТАДЛВ у пациентов старше 18 лет обусловлена высокой 
смертностью на 1-м году жизни. Без своевременной коррекции порока до подросткового 
и старшего возраста доживают менее 7% больных с ТАДЛВ [34].Взрослыебольные с ТАДЛВ 
отличается от педиатрического контингента больных [8,12,15,23,29],c изолированными 
формами порока без обструкции легочных вен и сопутствующих ВПС [4,10,13,15,24,30]. Опыт 
коррекции ТАДЛВ увзрослых пациентов ограничен единичными операциями 
[4,10,21,27,33,35,42], по данным литературы, большинство больных взрослой категории с 
ТАДЛВ обращаются кардиологу и кардиохирургу в возрасте 18—40 лет [4,13,27,33,38,41,42]. 


Цель:Учитывая редкость коррекции ТАДЛВ у взрослых, особенно после З0лет, считаем 
целесообразным, привести собственное клиническое наблюдение. В данной работе 
представлены ретроспективный анализ изучения обзор литературы больных с ТАДЛВ старшего 
возраста. 


Материал и методы:Больная Р., 39 лет, поступила в отделение кардиохирургии клиники 
АГМИ 02.09.09. по поводу врожденного порока сердца. Порок выявлен в 10-летнем возрасте, 
однако родители девочки от операции отказались. Ухудшение состояния последние 4 года, 
когда стала отмечать усиление одышку, цианоз. При поступлении в стационар: общее 
состояние средней тяжести (весбольного 52 кг, рост 165cm). Ортопноэ, акроцианоз. 
Незначительная деформация ногтевых фаланг в виде «барабанных палочек» и ногтей в форме 
«часовых стекол». При обследование ЗаО2 капиллярной крови составлял 70—78%. 


Электрокардиограмма (ЭКГ) — синусовый ритм, отклонение электрической оси сердца (ЭОС) 
вправо, признаки перегрузки правого предсердия (ПП) и правого желудочка (ПЖ). 


Рентгенологическое обследование органов грудной клетки: Положительный симптом 
«восьмерки», легочный рисунок усилен за счет венозного застоя; увеличены размеры ПП 
и ПЖ. Дуга левого желудочка (ЛЖ) расширена. Кардиоторакальный индекс (КТИ) — 56,5%. 
(Рис.) 


Рис. Рентгенограмма больного, видна симптом «восьмерки». 
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Эхокардиограмма (ЭхоКГ) - нормальная позиция сердца. ТАДЛВ (без обструкции), с общим 
венозным коллектором, следующим позади левого предсердия (ЛП) и дренирующийся в ВПВ 
через вертикальную вену. Выявлен большой (35 мм) вторичный дефект межпредсердной 
перегородки (ДМШ) с двунаправленным шунтом. Размер Л.П. — 28 мм, конечный 
диастолический размер (КДР) ЛЖ — 34 мм, конечный систолический размер (КСР) ЛЖ — 
25 мм. Фракция выброса (ФВ) ЛЖ — 58%, ФВ ПЖ — 62%. Толщина свободной стенки ПЖ — 
15 мм. Полость перикарда свободна. 


Операция состоялась 09.07.09 (д.м.н. Бабаджанов К.Б.): коррекция порока в условиях 
искусственного кровообращения (ИК), гипотермии (32 °C) и комбинированной 
фармакохолодовой кардиоплегии.Ход операции. Срединная стернотомия, вскрыт перикард. 
За счет ППи ПЖ сердце увеличено в размерах. Выявлен[(супракардиальный) тип ТАДЛВ, все 
легочный вены собираясь в общий коллектор позади ЛП, дренируется через вертикальную вену 
в ВПВ. Диаметр аорты 2,2 см. Канюлированы аорта и полые вены, подключен аппарат ИК 
(АИК). Пережата аорта, выполнена антеградная фармакохолодовая кардиоплегия, для 
топической гипотермией миокарда использована снеговые «крошки». Выделена вертикальная 
вена, взята на турникет. ПП вскрыто продольным разрезом. При ревизии вторичный ДМПП, 
разрез задний стенки ЛП до 4 см, видна общий коллектор, вскрыта передняя стенка общего 
коллектора до 4CM, наложен анастомоз обивным швом между коллектором и задней стенкой 
ЛП, проленом 5.0. Вторичный ДМПП 3,5см закрыли заплатой из аутоперикарда. Вертикальная 
вена перевязана. Разрез ПП ушита проленом 4.0. Профилактика воздушной эмболии. Обычная 
остановка АИК (101мин). Дренирование средостениеи полости перикарда. Послойная ушита 
рана.Больная переведена в отделение реанимации со стабильными гемодинамическими 
показателями с помощью инотропной поддержки дофамином (4 мкг/кг/мин) и добутамином 
(0,3 мкг/кг/мин). Продолжительность искусственной вентиляции легких (ИВЛ) — 5 430 мин; 
инфузии добутамина — 10 4, дофамина — 12 ч. Послеоперационный период протекал гладко. 
Пациентка выписана домой из клиники на 10-е сутки после операции в удовлетворительном 
состоянии. По данным пульсооксиметра кислородное насыщение крови 96—99%. При 
контрольном обследовании через 2 мес после операции состояние вполне удовлетворительное, 
жалоб не предъявляет. SaO2 капиллярной крови — 96—98%. ЭКГ — синусовый 
ритм.Номальное положение ЭОС. Гипертрофия ПЖ снижается.Рентгенологическое 
обследование органов грудной клетки: симптом «восьмерки» исчезь, легочный рисунок ближе 
к норме, дуга ПП и ЛА уменьшается. Дуга левого желудочка почти что в норме. 
Кардиоторакальный индекс (КТИ) — 50,2%. ЭхоКГ после операции определила герметичность 
МПП, Застой в ЛВ нет, функция анастомоза нормальная, стеноз не выявлена. Размер Л.П. — 
29 мм. КДР ЛЖ возрос с 34 до 39 мм; KCP ЛЖ — 26 мм. ФВ ЛЖ — 62%, ФВ ПЖ —58%. 
Толщина стенки ПЖ сократилась c15 до 13 мм. Функция трикуспидального клапана 
нормальная. Клинический статус пациентки соответствует Г ФК по МУНА. 


Результаты и их обсуждение: Среди многочисленных классификаций АДЛВ наибольшее 
распространение получила классификация, предложенная R.Darlinge соавт. [8], основу которой 
положен анатомический принцип в зависимости уровня впадения ЛВ. Авторы выделяют 4 типа 
порока: І тип - супракардиальный или надсердечный: ЛВ впадают непосредственно в верхнюю 
полую вену (BIB) или её притоки; П тип - кардиальный или сердечный: ЛВ впадают в ПП либо 
в коронарный синус; Ш тип - инфракардиальный или подсердечный: ЛВ впадают в нижнюю 
полую вену (НПВ) или её притоки ниже уровня диафрагмы и ТУтип - смешанный: кровь из ЛВ 
поступает в правые отделы сердца по двум или трем описанным выше путям. Такие различия в 
анатомическом строении порока определяют специфику нарушения гемодинамики, 
клиническое течение, задачи и способы хирургического лечения каждого из видов порока. 
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Сопутствующая обструкция легочных вен при ТАДЛВ наблюдается у 44% больных 
[17].Удельный вес подростков и взрослых (20 лет и старше) больных в общей хирургической 
популяции ТАДЛВ был выделен лишь в 6-7%. Выявления истинной частоты взрослых 
пациентов в общей хирургической популяции ТАДЛВ затруднена отличием сводок по месту 
госпитализации и коррекции порока: так как часть больных поступают в педиатрических 
центрах а, часть — больных в специализированных отделениях.Поздняя выявляемость 
и соответственно коррекция ТАДЛВ объясняются относительно благоприятным клиническим 
течением порока у ряда пациентов [I—IV декад жизни, и отказом от предлагаемой операции 
[4,25,26,28,33,42]. McManusB.c соавт,(1982) наблюдали супракардиальный ТАДЛВ, при которм 
явился секционной находкой при аутопсии умершего в возрасте 62 лет [24]. У больных 
скардиальным типом порока ТАДЛВ близко клиникой ДМПП с легочной гипертензией, 
являясь операционной находкой [18,27]. 


При супра-, инфракардиальных и смешанных типах ТАДЛВ для диагностике способствуют 
рентген исследование грудной клетки в обычных проекциях (при І, Ш и У типах) и ЭхоКГ с 
доплером. В последнее время часто применяются контрастная МСКТмагнитно-резонансная 
томография (МРТ), при котором можно определить топическую анатомию порока, количество 
аномально впадаемыхлегочных венраздельными устьями в ПП или системные вены, либо 
дренажем через общий венозный коллектор [18,26,28,33,39,42]. 


У больных дожившие до взрослого возраста чаще всего встречается Iran ТАДЛВ, который 
встречается 52,6-66,7%, реже П типа порока отмечаемых 26,9 - 42,1% больных [18,30,34]. 
Особенностиэтих больных с ТАДЛВ, объясняются отсутствием сопутствующих ВПС 
и обструкции легочных вен, что является основанием выживаемости больных без коррекции 
порока. Пациенты с инфракардиальным типом ТАДЛВ не доживают до подросткового 
возраста, что обусловлено 80—100% частотой обструкции легочных вен, присущей этому 
варианту ТАДЛВ, иранним развитием легочной гипертензией [12,22,31].Причиной 
выживаемости He оперированных больных с ТАДЛВ, достигающих Ш-УТ декад жизни, 
являются:изолированные формы ТАДЛВ без сопутствующих ВПС, обструкции легочных вен 
и соотношения предсердий; большие размеры ДМПП;степень артериальной гипоксемии 
(SaO2<80%) и высокая давления в легочной артерии но не являющийся противопоказанием 
к коррекции порока, ориентируясь на цифры легочно-артериального сосудистого 
сопротивления; умеренная недостаточность трикуспидального клапана (ТК) [4,10,18,28,32,35]. 
Дополнительнаяпричина выживаемости больных при естественном течении порока - 
сопутствующий клапанный стеноз легочной артериипредотвращающие развитие ЛГ. 


При ТАДЛВ радикальное хирургическое лечение порока - фактически единственное 
вмешательство, после которого можно ожидать стойкий положительный результат. Тем не 
менее, паллиативные операции не теряют своего значения [14,34], хотя могут использоваться 
лишь для лечения новорожденных, находящихся в критическом состоянии - операция зак- 
лючается в увеличении межпредсердного сообщения путем баллонной артерисептостомии, чем 
достигаются лучшие условия для поступления крови в ЛП, а следовательно, и улучшение 
кровообращения в большом круге [1,6,11]. Однако, операция имеет ограниченную 
эффективность и выполняется у детей не старше трехмесячного возраста. В последние годы в 
клиническую практику стали внедряться другие виды паллиативных вмешательств, которые 
могут применяться при сужении общего коллектора АДЛВ: суть метода заключается в 
эндоваскулярной баллонной дилатации суженного участка общего коллектора [6,11,17,34]. 


Общие принципы радикальной коррекции ТАДЛВ сводятся к созданию широкого анастомоза 
легочных вен с ЛП, закрытию ДМПП и перевязке коллектора ЛВ [5,6,10,13,25]. Методы 
хирургического лечения порока различны в зависимости от анатомической формы ТАДЛВ. 
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Первая удачная операция соединения коллектора легочных вен с ЛП выполнена W.Mullerc 
соавт. [25]. Поскольку операция производилась до эры открытого сердца” ДМПП не 
устранялся. В условиях гипотермии первую успешную радикальную операцию выполнил 
J.Kirklinc соавт.[21] и D.Cooleyu A.Oshner[7]. 


Радикальную коррекцию обычно выполняют в условиях ИК, a у новорожденных используют 
также глубокую гипотермию с остановкой кровообращения [2,5,25]. Существует два варианта 
операции. Первый вариант - показан при выраженной гипоплазии ЛЖ: в целях профилактики 
послеоперационной сердечной недостаточности ДМПП ликвидируется частично, путем 
использования перфорированной заплаты. Возможно применение двухэтапной тактики: 
первым этапом накладывают анастомоз между общим коллектором ЛВ и ЛП; после разработки 
левых отделов, следующим вторым этапом перевязывают общий коллектор у места впадения 
его в системную вену. Второй вариант - одновременная коррекция всех компонентов порока в 
условиях ИК. 


Для коррекции ТАДЛВ І и Шпо R.Darling’ с соавт. [8], характеризующихся наличием общего 
коллектора ЛВ, производят схожие операции. Операция выполняется обычно из срединной 
стернотомии, в условиях ИК. Наложение анастомоза между ЛП и коллектором ЛВ может быть 
осуществлено путем доступа к сердцу через ПП и экстракардиально [2]. Площадь анастомоза 
не должна быть меньше атриовентрикулярного отверстия [3,10,13,29], т.к. маленькие размеры 
соустья могут привести к застою крови в ЛВ; после наложения анастомоза, ДМПП закрывают 
заплатой из аутоперикарда или синтетической ткани; причем при небольшом размере полости 
ПП, полость можно увеличить за счет перемещения нижнего края заплаты в сторону ПП 
[93,23,37]; 


Коррекция кардиального типа порока по методу J.Kirklinc соавт., [22] наиболее проста по 
технике исполнения [30]. В случае впадения общего коллектора легочных вен в ПП устье его 
обычно бывает широким, коррекция состоит лишь в перемещении устья ЛВ в ЛП с од- 
новременной пластикой ДМПП. При впадении АДЛВ в КС применяется аналогичная операция 
с модификацией VanPraaghc соавт. [36] - сначала иссекается часть перегородки между 
овальным окном и КС, затем рассекается передняя стенка, в результате чего вновь созданное 
широкое устье КС оказывается перемешенным в ЛП; заплату подшивают с таким расчетом, 
чтобы после фиксации её устье КС переместилось в полость ЛП [11,41]. Частым 
послеоперационным осложнением при этом виде коррекции является нарушение проводимости 
с различными формами брадиаритмии, что, видимо, связано с повреждением 
внутрипредсердных межузловых путей при резекции перегородки предсердия. С целью 
предупреждения данного осложнения в 1972 году VanPraage соавторами предложили методику, 
заключающуюся в резекции ’’крыши” КС с последующим ушиванием устья КС и ДМПП 
[11,36]. Однако, ReedG.E.ccoasr., [29], применив данную методику операции, не отметили 
случаев снижения брадикардии в послеоперационном периоде. При этом выяснилось другое 
серьезное осложнение этой модификаций - стенозирование ЛВ в области коллектора или устья 
КС, чаще развивающееся спустя 3-4 месяца после операции. Так, частота обструкции ЛВ при 
ТАДЛВ в КС после коррекциипорока, по данным C.M.Whightc соавт., [40] возникала в 3,6% 
случаев. К. Turleyc соавт., [35] наблюдал обструкцию легочных вен в 60%| наблюдениях, 
aJ.Davisc соавт., [9] - в 10% и G.Reedc соавт., [29] - в 22% случаев. 


Особые технические сложности возникают обычно при коррекции инфракардиальной и 
супракардиальной формы с аномальным дренажем непосредственно в одну из полых вен: 
осложняющим моментом в таких случаях является то, что ЛВ и ЛП отстоят далеко друг от 
друга и поэтому приходится выполнять сложные реконструктивные операции, которые 
рекомендовали ряд авторов [21,37,38] . При этом в ВПВ или НПВ с помощью заплаты, или 
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продольным разделением его полости создается туннель, несущий артериальную кровь; таким 
путем образованный канал внутрипредсердно перемешается через ДМПП в полость ЛП 
[4,7,37]. 


При смешанном типе порока метод корригирующих операции более разнообразен. B 
зависимости от конкретных анатомических форм, он складывается из комплекса операций, 
выполняемом при тотальном АДЛВ. Успех всех видов операций зависит от создания адек- 
ватного анастомоза между ЛП и легочными венами, от тщательной профилактики воздушной и 
артериальной эмболии [3,11,13,19,20,25]. 


Заключение: Коррекция ТАДЛВ увзрослых чаще сопровождается гладким течением 
послеоперационного периода, особенно при сопутствующем стенозе легочной артерии. 
У пациентов с исходной недостаточностью ПЖ, составляющих низкую фракцию выброса 
взрослыебольные с ТАДЛВ [34], ближайший послеоперационный период может осложниться 
декомпенсации кровообращения по правому типу [18,34,36,41]. 
Недостаточностикровообращения требует продленной инотропной поддержки [33,35]. 
Стационарное лечение взрослых пациентов после хирургического лечения ТАДЛВ может 
составлят от4 до 14 дней, в зависимости от тяжести больных [34].Хорошие показатели 
отдаленных результатов после коррекции порока представлены в сериях Х. Лап и соавт. [18] и 
J. Rodriguez-Collado и соавт. [30]. Все 12 (100%) оперированных пациентов, обследованных Х. 
Лап в сроки от 10 мес. до 14 лет после коррекции, имели I DK по NYHA [18]. К факторам 
высокой сохранности хороших отдаленных результатов коррекции ТАДЛВ у взрослых Х. Лап 
и соавт. [18] утверждают также необходимости коррекции недостаточности ТК, выполненной 
убиз 12 оперированных. 


Послеоперационные результаты хирургического лечения ТАДЛВ у взрослых можно полагать 
удовлетворительными, но в зависимости от тяжести порока, исходной ЛГ и дисфункции ПЖ, 
хроническую артериальную гипоксемию. У взрослых больных с ТАДЛВ 
и недостаточностью правого атриовентрикулярного клапана II—IV степени,коррекция 
кровотока аномально дренирующийся легочных вен вартериальную циркуляцию 
целесообразно дополнять пластики трикуспидального клапана [11,16]. Основанием хороших 
отдаленных результатов коррекции ТАДЛВ у взрослых больных являются: отсутствие 
сопутствующих ВПС; отсутствие исходной обструкции легочных вен и их рестеноза после 
операции; высота легочно-артериального сосудистого сопротивления;умеренная 
недостаточность ТК; сохранность синусового ритма;плановый характер и качество коррекции 
ТАДЛВ, в отличие от ургентных операций, выполняемых у большинства больных 
педиатрической группы [18,26,30,34,39]. 
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